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Thrombo-angeite obliterante. Pratiquement tous les patients sont 
de gros fumeurs de tabac et/ou de cannabis et I’incidence augmente aussi 
chez les femmes. A 5 ans, un quart des malades sont amputes. 

Maladie de Buerger 


E n 1908 au Mount Sinai 
Hospital, Leo Buerger, a 
partir de 11 amputations 
de membre 1 , decrivait une 
arteriopathie inflammatoire du sujet 
jeune a laquelle il donnait le nom de 
thrombo-angeite obliterante. L’indi- 
vidualite de cette nouvelle affection 
a pendant longtemps ete contestee ; 
S. Wessler etal, dans un texte de 1960, 
constatant l’absence de specificite 
des criteres proposes par Buerger, 
remettaient en cause l’existence de 
la maladie de Buerger. 2 Aujourd’hui, 
il existe cependant un consensus 
pour definir la maladie de Buerger 
comme etant une arteriopathie 
inflammatoire touchant les petites 
et moyennes arteres et les veines 
chez des sujets jeunes fumeurs. 3 

Un homme jeune, grand 
fumeur, mais aussi de 
plus en plus de femmes 

En l’absence de criteres diagnos- 
tiques specifiques, il est hasardeux 
d’estimer la prevalence de la mala- 
die de Buerger. La maladie est de 
distribution universelle, en Europe 
elle concernerait 0,5 a 5 % des ma- 
lades hospitalises pour une arte- 
riopathie. Initialement, elle etait 
consideree comme exclusivement 
masculine, mais ces dernieres an- 
nees de nombreuses series ont fait 
etat d’une proportion de femmes 
allant de 11 a 23 % A 5 Cette augmen- 
tation de l’incidence feminine est 
clairement associee au developpe- 
ment du tabagisme chez les femmes. 
Le jeune age est une autre caracte- 
ristique de la maladie, les symp- 
tomes debutant toujours avant 
40 ans. 

Le lien etroit entre la maladie de 
Buerger et le tabagisme est une 


des caracteristiques essentielles de 
la maladie. Pratiquement tous les 
patients atteints sont des fumeurs 
importants. Une fois la maladie de- 
claree, l’arret du tabac est la seule 
maniere d’esperer interrompre 
1’ evolution de la maladie. La reprise 
du tabac meme apres plusieurs an- 
nees peut declencher une poussee 
evolutive de la maladie. Actuelle- 
ment, une majorite des patients 
atteints de thrombo-angeite sont 
aussi des consommateurs de can- 
nabis. Les similitudes entre les 
lesions decrites dans l’arteriopathie 
au cannabis et la thrombo-angeite 
suggerent que le tabac et le canna- 
bis sont des cofacteurs essentiels 
dans la survenue de la maladie de 
Buerger. 6 

Moins de 5 % des malades atteints 
de thrombo-angeite ne fument pas, 
ces exceptions pourraient etre la 
consequence de traumatismes 
repetes, de lesions provoquees 
par le froid. Le role d’un abus de me- 
dicaments sympathomimetiques a 
ete propose. 7 

De nombreuses anomalies de l’he- 
mostase ont ete decrites au cours 
de la thrombo-angeite obliterante : 
anticorps anticardiolipines, hyper- 
coagulability, anomalies de la fibri- 
nolyse, microparticules. Aucune 
cependant ne semble avoir un role 
significatif dans la pathogenie de la 
maladie. 8 

Sur le plan physiopathologique, une 
dysfonction endotheliale pourrait 
jouer un role. Les resultats dans une 
etude chez 10 malades consecutifs 9 
suggerent une augmentation du 
tonus vasomoteur non lie a une 
dysfonction endotheliale. 

Une hypersensibilite au collagene 
de types I et III associee avec la 


presence d’anticorps anticollagene 
et anti-elastine a ete decrite, 10 ' 11 mais 
ces anomalies sont non specifiques. 12 
Un taux eleves d’anticorps diriges 
contre les cellules endotheliales a 
ete rapporte, 13 mais la specificite de 
cette constatation reste a etablir. 

Une crampe du pied 
a I’effort 

Deux faits sont essentiels dans la 
presentation clinique de la maladie : 
une atteinte inflammatoire des 
arteres de petit et moyen calibre et 
des veines superficielles des 
membres, une evolution par pous- 
sees entrecoupees de remissions 
parfois prolongees. 

L’atteinte des membres inferieurs 
est le mode habituel d’entree dans la 
maladie. La claudication de la plante 
du pied est tres particuliere a la 
thrombo-angeite. 5 Crampe du pied a 
l’effort, elle est souvent meconnue, 
expliquant un diagnostic tardif de 
l’atteinte vasculaire au stade de 
trouble trophique et de douleurs 
de decubitus. L’atteinte trophique 
est generalement une plaie sous- 
ungueale, parfois prise pour un 
panaris, atrocement douloureuse. 
Les douleurs sont aggravees par le 
decubitus, conduisant le patient a 
dormir la jambe pendante. L’ische- 
mie majeure de l’avant-pied est 
patente associant hyperhemie et 
refroidissement. Les pressions 
mesurees a la cheville sont souvent 
faussement rassurantes ; bien que 
les flux soient tres demodules (non 
biphasiques), elles peuvent etre 
associees a des pressions quasiment 
normales. La lesion initiale s’etend 
progressivement sous la forme 
d’une ulceration atone creusante, 
evoluant vers la gangrene. »> 
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Figure 1 , ARTERIO GRAPH IE CHEZ UN JEUNE HOMME 
DE 30 ANS, GROS FUMEUR, GANGRENE DU GROS ORTEIL 
GAUCHE : pas d’axes de jambe visibles, collaterales verticillees, 
opacification d’une revascularisation au niveau de la cheville 
de la tibiale posterieure. Un pontage femoro-poplite permet 
d’obtenir la cicatrisation. 


L’atteinte des membres superieurs 
est symptomatique chez pres d’un 
malade sur deux. Toutefois, la re- 
cherche angiographique systema- 
tique la retrouve dans plus de 90 % 
des cas. 14 Comme aux membres infe- 
rieurs, le diagnostic est rarement 
evoque devant un phenomene de 
Raynaud asymetrique, le diagnostic 
etant fait au stade de necrose digi- 
tale ; la thrombo-angeite est la prin- 
cipale cause de gangrene digitale 
chez l’homme jeune. 15 
Les thromboses veineuses superfi- 
cielles completent la triade clinique 
caracteristique. Presentes chez mo ins 
d’un patient sur deux, elles ne sont pas 
associees a des thromboses veineuses 
profondes ; elles prennent la forme de 
cordons inflammatoires douloureux 
touchant successivement les membres 
superieurs et inferieurs. Survenant 
chez un sujet jeune fumeur, elles 
incitent a une exploration soigneuse 
des arteres distales des membres. 

Les atteintes arterielles viscerales 
sont rares au cours de la thrombo- 
angeite obliterante. Elles touchent 
preferentiellement le territoire me- 
senterique avec des manifestations 
d’ischemie digestive pouvant se com- 
pliquer d’infarctus mesenterique. De 
rares observations font etat d’atteinte 
des vaisseaux intracraniens. 16 

DES MANIFESTATIONS 

SYSTEMIQUES SONT 

PARFOIS PRESENTES 

Dans une etude retrospective chez 88 
patients atteints de thrombo-angeite 
obliterante, nous avons decrit chez 
11 d’entre eux des manifestations 
articulaires inflammatoires. 17 Typi- 
quement, les malades se presentent 
avec des episodes recidivants d’ar- 
thrite non erosive des grosses arti- 
culations. Ainsi le diagnostic de 
thrombo-angeite obliterante doit 
etre evoque de parti pris chez un 
jeune fumeur ayant des manifesta- 
tions articulaires inflammatoires. 

Une echographie 
Doppler suffit 
dans la plupart des cas 

Le diagnostic de thrombo-angeite 
obliterante est rendu difficile par 


l’absence de criteres clinique, radio- 
logique, biologique et meme histo- 
pathologique caracteristiques. II ne 
sera done retenu que sur un fais- 
ceau d’arguments apres avoir elimi- 
ne les autres causes d’obliterations 
arterielles. 

Les explorations vasculaires sont 
un element cle de la demarche diag- 
nostique. La mesure de l’indice 
de pression systolique a la cheville 
fait partie de l’examen clinique 
vasculaire. A un stade precoce il 
est souvent trompeur, les pressions 
distales restant normales malgre 
une ischemie severe du pied. La 
mesure de la pression systolique 
au niveau du gros orteil ou celle de 
la pression d’oxygene transcutanee 
au niveau du dos du pied, si elles 
sont pratiquees, confirment l’ische- 
mie distale et pourraient avoir une 
valeur pronostique. 18 
L’exploration par echographie 
Doppler est la premiere etape dans 
l’analyse morphologique et topogra- 
phique des lesions arterielles. Tant 
au niveau des membres inferieurs 
qu’au niveau des membres supe- 
rieurs elle permet une analyse de la 
topographie des lesions arterielles 
et, dans la majorite des cas, d’elimi- 
ner la nature atherosclereuse de 
celles-ci. Le plus souvent, les oblite- 
rations sont d’emblee etendues a 
plusieurs territoires arteriels, elles 
sont distales, touchant les arteres de 
l’avant-bras et de la main, et sous-po- 
plitees aux membres inferieurs. 19 
L’arteriographie est longtemps 
restee l’etalon-or de l’exploration 
vasculaire. Visualisant le caractere 
normal du lit arteriel proximal, elle 
montre le siege distal des oblitera- 
tions qui peuvent etre segmentaires, 
avec des collaterales verticillees. 
En pratique, elle est desormais re- 
servee aux malades pour lesquels 
une amputation est envisagee ahn 
de visualiser un lit d’aval permet- 
tant une revascularisation (fig. 1). 
Dans la plupart des cas, une echogra- 
phie eventuellement completee par 
une angiotomodensitometrie ou une 
imagerie par resonance magnetique 
suffit a faire le bilan arteriel. 

Les explorations biologiques non 
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seulement n’apportent aucun ele- 
ment specifique mais sont remar- 
quables par leur normalite. En 
l’absence de trouble trophique im- 
portant, il n’existe pas de syndrome 
inflammatoire, et en definitive les 
explorations biologiques ont d’abord 
pour objectif d’eliminer une autre 
pathologie : syndrome myeloproli- 
feratif, thrombophilie, affections 
dysimmunitaires. 

Les aspects anatomo-pathologiques 
sont tout autant non specifiques. 
La thrombo-angeite obliterante se 
definit comme une atteinte inflam- 
matoire des petites et moyennes 
arteres et des veines caracterisee 
par un thrombus riche en cellules 
inflammatoires, la structure de la 
paroi arterielle est conservee, sans 
zone necrotique. 20 En pratique, l’as- 
pect de panvascularite (fig. 2) decrit 
par L. Buerger 1 est exceptionnel- 
lement observe et n’est pas speci- 
fique, pouvant se voir dans les 
embolies arterielles. 20 

Quels criteres 
diagnostiques ? 

Le diagnostic de thrombo-angeite 
obliterante est fonde sur une ap- 
proche probabiliste. Une equipe 
a propose des 1970 des criteres 
diagnostiques : 21 

- un homme jeune fumeur etait 
considere comme a faible probabilite 
de la maladie s’il avait des oblitera- 
tions arterielles distales isolees des 
membres inferieurs non atheroscle- 
reuses (dans la mesure ou la maladie 
de Buerger atteint aussi les veines et 
les membres inferieurs) ; 

- une hyperlipidemie, un diabete, 
une maladie systemique, un syn- 
drome hematologique, une thrombo- 
philie ou une suspicion de pathologie 
emboligene etaient autant de cri- 
teres d’exclusion ; 

- la presence d’une autre atteinte 
evocatrice de la maladie : atteinte 
distale des membres superieurs, 
phenomene de Raynaud, phlebites 
superficielles rendaient le diag- 
nostic de thrombo-angeite probable, 
celui-ci devenant certain lorsque 
3 atteintes, ou plus, sont presentes. 
En 1996, nous avons propose de 


completer ces criteres 22 (tableau 1 en 
etendant le diagnostic aux femmes 
et en completant l’enquete diagnos- 
tique par la recherche d’un diagnos- 
tic differentiel d’artere poplitee 
piegee*. D’autres criteres diagnos- 
tiques fondes sur un systeme de 
score ont ete preconises sans modi- 
fier fondamentalement l’enquete 
diagnostique basee sur l’exclusion 
des autres causes d’obliterations 
arterielles. 23 ’ 24 

Un risque majeur 
d’amputation 

L’evolution de la thrombo-angeite 
obliterante est faite de poussees 
separees par des periodes de remis- 
sion pouvant durer plusieurs an- 
nees. Durant les poussees, les 
troubles trophiques s’aggravent, 
avec des obliterations arterielles 
s’etendant de maniere ascendante, 
necessitant des amputations de plus 
en plus proximales. L’esperance 
de vie des malades atteints de 
thrombo-angeite a longtemps ete 
consideree comme normale, avec 
un taux de survie a 25 ans de plus 
de 85 % des malades. 25 Cette notion 
est cependant remise en cause pour 
les patients qui continuent de fu- 
mer. 26 L’intoxication tabagique 
joue en effet un role majeur dans le 
pronostic de la maladie. Une nou- 
velle poussee est souvent provoquee 
par une reprise du tabac. A 5 ans, un 
quart des malades auront subi une 
amputation et le risque d’amputa- 
tion de jambe ou de cuisse atteint 
jusqu’a 20 % a 10 ans. Le risque 
est etroitement lie a la poursuite du 
tabac, il disparait 8 ans apres l’arret 
de 1’ intoxication. 26 

Surtout I’arret du tabac 

Le role majeur joue par le tabac dans 
la survenue et l’evolutivite de la 
thrombo-angeite obliterante rend 
compte de la priorite qui doit etre 
donnee, dans la prise en charge the- 
rapeutique, au sevrage tabagique 
ainsi qu’aux autres substances va- 
soconstrictrices (cannabis). 
Lorsqu’il existe un trouble tro- 
phique, la qualite de soins locaux 
est un autre element essentiel. Deux 



Figure 2. PRELEVEMEWT ARTERIEL APRES AMPUTATION 
(TRICHROME DE MASSON) : thrombose arterielle, siege 
d’un infiltrat inflammatoire. Celui-ci diffuse a I’ensemble de 
la paroi vasculaire mais en respecte I’architecture, en particulier 
la limitante elastique interne. (Pr P. Bruneval, HEGP). 


elements sont determinants : calmer 
les douleurs souvent majeures, ob- 
tenir le maintien du repos allonge 
pour eviter l’cedeme provoque par 
la position jambes pendantes. La 
detersion de la plaie au scalpel, 
l’utilisation de pansements gras 
permettent souvent, si le tabac est 
interrompu, une cicatrisation. 

Le recours aux anti-inflammatoires 
comme aux anticoagulants n’a pas 
sa place dans la prise en charge de 
ces malades. La stimulation epidu- 
rale a ete proposee chez les patients 
resistants aux mesures habituelles. 
Des resultats preliminaires favo- 
rables chez 28 patients meritent 
d’etre confirmes. 27 De nombreux 
composes vasoactifs sont utilises 
dans la thrombo-angeite obliterante. 
Ainsi, dans une etude pilote chez 
12 malades traites par un inhibiteur 
de l’endotheline (bosentan), des re- 
sultats favorables ont ete rappor- 
tes. 28 Toutefois, l’iloprost, un derive 
de la prostacycline, est la seule 
molecule beneficiant d’une autori- 
sation de mise sur le marche. Une 
etude randomisee chez 152 patients 
atteints de maladie de Buerger 29 
traites par 28 jours d’iloprost par 
voie veineuse montre une efficacite 
significativesurlacicatrisation »> 


* Artere poplitee 
piegee : compression 
de I'artere poplitee 
par un faisceau 
musculaire ou 
tendineux en position 
ectopique comprimant 
I’artere poplitee 
et source potentielle 
d’embolies distales. 
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des troubles trophiques (85 vs 17 %) 
et une reduction des amputations, 
18 % dans le groupe traite par aspi- 
rine versus 6 % chez les patients 
traites par iloprost (tableau 2). Les 
resultats d’une etude europeenne 
comparant deux doses d’iloprost 
administre par voie orale a un pla- 
cebo sont moins favorables. 30 Le role 
possible du spasme dans la pathoge- 
nie de la maladie arterielle conduit 
a une large utilisation des inhibi- 
teurs calciques comme traitement 
de fond de la thrombo-angeite, il 
n’y a cependant aucune efficacite 
clairement prouvee de cette ap- 
proche therapeutique. 24 
Le traitement chirurgical s’est long- 
temps resume a la sympathectomie 
lombaire. Son efficacite sur la pre- 
vention des amputations n’est pas 
demontree et ses indications sont 
devenues exceptionnelles. 24 La 
revascularisation par pontage ou 
angioplastie est rarement realisable 
du fait de l’absence de lit d’aval, mais 
lorsqu’elle est possible elle peut 
permettre, malgre une permeabilite 
limitee dans le temps, d’obtenir la 
cicatrisation de lesions distales. 31 ' 32 
La therapie genique, malgre des 
resultats preliminaires encoura- 
geants, 33 s’est finalement revelee 
decevante dans la maladie de 
Buerger. 34 La therapie cellulaire 
utilisant des cellules souches sem- 
ble plus prometteuse 35 ; toutefois, 
des resultats contradictoires ont 
ete publies avec, dans une serie 
de huit patients, une mort subite 
au 20 e mois et trois aggravations de 
l’ischemie. 36 


CONCLUSION 

La maladie de Buerger ou throm- 
bo-angeite obliterante se definit 
comme une vascularite des arteres 
de petit et moyen calibre et des 
veines. Si son individualisation 
dans le cadre des arteriopathies 
n’est aujourd’hui plus contestee, sa 
pathogenie reste mal connue en 
dehors d’un lien etroit avec le tabac. 
Sa prevention comme sa prise en 
charge reposent ainsi essentielle- 
ment sur la prevention de l’addiction 
au tabac et desor mais au cannabis. Q 


THROMBO-ANGEITE OBLITERANTE : CRITERES DIAGNOSTIQUES 

Un sujet jeune fumeur avec des obliterations arterielles sous-poplitees 

sans evidence de 

diabete 

lesions atheromateuses 

source potentielle d’embolie systemique 

poplitee piegee 

maladie dite systemique 

thrombophilie 

avec 2 ou plus des symptomes suivants 

thrombose veineuse superficielle 
atteinte distale des membres superieurs 
phenomene de Raynaud 

a une maladie de Buerger 



Si seulement une atteinte est presente, le diagnostic est probable 


Tableau D’apres les ref. 21 et 22. 


RESULTATS EN INTENTION DE TRAITER DE LA MILESTONE’S STUDY 



ILOPROST 

ASPIRINE 100 mg/j 

Apres 28 jours de traitement 

n = 68 

n = 65 

Patients repondeurs 

Disparition totale des douleurs 

Cicatrisation complete des troubles trophiques 
Amputations (mineures) 

58 (85 %) 

43 (63 %) 
18/52 (35 %) 

2 

11 (17 %) 

18 (28 %) 

6/46 (13%) 

2 

6 mois apres le debut du traitement 

n = 51 

n = 44 

Patients repondeurs 

Amputations distales 

Amputations majeures (jambe, cuisse) 

45 (88 %) 

0 

1 (thigh) 

12(27%) 

1 

5 


Tableau 2. D’apres la ref. 29. 


RESUME MALADIE DE BUERGER 

La thrombo-angeite obliterante ou maladie de Buerger se definit comme une vascularite du sujet jeune, fumeur, touchant 
les arteres de petit et moyen calibre et les veines. Son epidemiologic comme sa pathogenie sont etroitement associees 
a (intoxication tabagique et desormais au cannabis. Cliniquement, elle associe une arteriopathie distale severe souvent 
revelee par un trouble trophigue ou une gangrene et des phlebites superficielles recidivantes. En (absence de signes 
cliniques, radiologiques nu biologiques caracteristiques, le diagnostic reste probabiliste, fonde sur (exclusion des autres 
causes d’obliteratiens arterielles. Le traitement est fonde sur (arret du tabac, la prise en charge medicale des troubles 
trophiques, les perfusions d’iloprost. Le risque d'amputation majeure est eleve lersque le sevrage tabagique n'est pas obtenu. 

THROMBOANGIITIS OBLITERANS [BUERGER’S DISEASE) 

lo day there appears to be a consensus to recognize thromboangiitis obliterans (Buerger's disease) as a distinct clinical and 
pathological entity, characterized by an inflammatory occlusive vasculitis of the small and medium-sized arteries and veins 
that affects young adult smokers. Ihe strong link with smoking is one of the unique features of thromboangiitis obliterans. 
Once the disease has become established stopping smoking is the only effective way to prevent evolution of the disease 
and to reduce the risk of major amputations. Ischaemia of the lower and upper limbs and superficial thrombophlebitis 
are the essential features of the clinical presentation. However the diagnosis of thromboangiitis is rendered difficult by 
the lack of specific clinical, radiological, biological and histopathological features. Thus the diagnosis is funded on a 
probabilistic approach. Discontinuation of tobacco use and to day cannabis are the cornerstone of therapeutic management 
of patients with thromboangiitis. In patients with ischaemic lesions local care is the other main component of therapeutic 
management, infusion of iloprost had demonstrated some efficacy. 
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